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Purpura fulminans 
meningococcique de I'enfant 

Tout purpura febrile doit faire evoquer une infection 
a meningocoque et craindre un purpura fulminans s'il existe 
des signes toxiques ou ne serait-ce qu'une seule ecchymose. 
L'injection d'une cephalosporine de 3 e generation doit alors 
etre immediate et le SAMU alerte. 


Francis Leclerc, Alexandra Binoche, Frangois Dubos* 


L e purpura fulminans est un etat de choc septique 
accompagne d’un purpura extensif et d’une coagula- 
tion intravasculaire disseminee. 1 II est essentielle- 
ment d’origine meningococcique, mais peut aussi etre du 
a d’autres germes (le plus souvent le pneumocoque) ou 
compliquer une varicelle (dans ce cas, il n’existe habituel- 
lement pas d’etat de choc). 

Associe ou non a une meningite, il est la forme la plus 
severe d’infection meningococcique diagnostiquee en 
moyenne 12 a 18 heures apres les premiers symptomes. 2 
En France, l’incidence des infections meningococciques 
est depuis 1995 en augmentation (+ 20 % en 2002 par 
rapport a 2001) avec une predominance du serogroupe B 
et un taux d’incidence maximal chez les enfants ages de 
moins de 1 an ; 3 apres un 2' pic entre 14 et 20 ans, le taux 
d’incidence diminue et remonte apres 80 ans. 4 La morta- 
lite du purpura fulminans est encore de 20 a 25 % '' 2 ' 4 et 5 
a 20 % des survivants developpent des necroses cutanees 
et (ou) des ischemies des membres pouvant necessiter 
des greffes de peau ou des amputations. 4 5 


COMMENT FAIRE UN DIAGNOSTIC PRECOCE ? 


L’association purpura ecchymotique extensif, hypoten- 
sion et fievre, ne presente en general pas de difficultes 
diagnostiques. C’est cependant avant ce stade qu’il faut 
reconnaitre les infections meningococciques si l’on veut 
en faire baisser la mortalite. 

Circonstances diagnostiques 

Chez un enfant febrile, le diagnostic d’infection menin- 
gococcique invasive est tres difficile s’il n’existe ni pur- 
pura (lesion qui ne s’efface pas a la vitropression) ni 
aspect « toxique » (teint gris ou paleur, irritabilite, lethar- 
gie, changement de comportement vis-a-vis de l’entou- 
rage, refus alimentaire, modification du cri). 6 Certaines 
manifestations de l’infection meningococcique peuvent 
meme faire errer le diagnostic ; il en est ainsi des douleurs 
des membres (arthralgies, myalgies, avec moindre moti- 
lite et refus de marcher) retrouvees chez plus de 15 % des 
enfants ayant une infection meningococcique invasive. 


* Reanimation pediatrique, hdpital Jeanne de Flandre, CHU de Liile, 59037 Liile Cedex. Mel : fleclerc@chru-lille.fr 
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Une probable predisposition 
genetique 

D ifferents polymorphismes genetiques peuvent influen- 
cer la susceptibilite et la severite des infections menin- 
gococciques.'Un polymorphisme du recepteur des immuno- 
globulines (Ig) G2 (intervenant dans la phagocytose) est 
associe a la susceptibilite aux infections meningococciques 
et a leur gravite. Le variant homozygote de la mannose bin- 
ding lectine, bien qu'associe a une plus grande susceptibilite 
aux infections meningococciques, est inversement lie a la 
gravite. La reaction inflammatoire est, elle aussi, determi- 
nee genetiquement : ainsi, le genotype TNF2 (tumour necro- 
sis factor 2) semble plus souvent associe a une forme grave 
et au deces. Par ailleurs, des polymorphismes de I'interleu- 
kine IB sont associes au deces, alors qu'un genotype com- 
posite de I'interleukine (IL) IB et de I'antagoniste du recep- 
teur de I'lLI est associe a la survie. Enfin, le genotype DD de 
I'enzyme de conversion de I'angiotensine (qui s'accompagne 
d'une augmentation de I'activite tissulaire de I'enzyme de 
conversion de I'angiotensine responsable d'une reponse 
pro-inflammatoire) est plus frequent dans les formes s eve- 
res d'infection meningococcique et chez les enfants qui vont 
deceder. En ce qui concerne I’hemostase, le genotype 4G/4G 
de I'inhibiteur de I'activateur du plasminogene 1 (PAI1) est 
associe a la gravite et au deces ; par contre, le genotype de 
I'activateur tissulaire du plasminogene n'affecte pas la mor- 
talite. Enfin, la resistance a la proteine C n’influence pas la 
mortalite, mais elle est associee au risque d'ischemie distale. 
L'apparition prochaine de « puces » a ADN recherchant, au 
lit du malade, ces polymorphismes genetiques pourrait aider 
a affiner les indications therapeutiques au cours du purpura 
fulminans. 

1. Vermont CL, de Groot R, Hazelzet JA. Bench-to-bedside review: gene- 
tic influences on meningococcal disease. Crit Care 2002 ; 6 : 60-5. 


Rappelons, par ailleurs, que les infections meningococ- 
ciques surviennent au moment des epidemics d’infections 
virales (grippe, virus respiratoire syncytial), lesquelles 
peuvent constituer un facteur favorisant. 6 

Le diagnostic de purpura fulminans doit etre evoque 
devant tout purpura febrile, meme si celui-ci est du a une 
infection bacterienne invasive dans moins de 2 °/o des cas. 

Demarche diagnostique 

Elle comporte les etapes suivantes. 

- Analyser Faspectdu purpura sur un enfant totalement nu : 
le caractere ecchymotique et (ou) rapidement extensif signe 
de fagon quasi certaine rinfection bacterienne invasive. 

- Rechercher un aspect « toxique » : si sa presence n’est pas 
synonyme d’infection bacterienne invasive, son absence 
rend le diagnostic de purpura fulminans peu probable ; 
l’impression des parents quant a la gravite de la situation 
est importante a prendre en compte. 6 

- Rechercher des signes de choc : tachycardie (signe ties pre- 
dictif), polypnee, allongement du temps de recoloration 
capillaire (normal < 2 a 3 secondes) avec extremites ffoides 
ou au contraire vasodilatation peripherique, agitation ou som- 
nolence. L’hypotension est tardive et sa presence n’est pas 
necessaire au diagnostic de choc septique. 7 Revaluation des 
frequences cardiaque et respiratoire et de la pression arterielle 
necessite de connaitre les valeurs physiologiques de ces para- 
metres en fonction de l’age (tableau l). 7-8 Le diagnostic de 
choc septique est difficile chez le jeune enfant : il est meconnu 
ou traite de fagon non optimale dans environ 50 % des cas. 6 

- Rechercher des signes cliniques de meningite, en rappe- 
lant que les infections meningococciques les plus graves 
sont les septicemies sans meningite. 2,6 

Brogan et Raffles ont recemment propose les criteres 
« ILL » ( irritability , lethargy, low capillaiy refill) : sur une 
population de 55 enfants ayant un purpura febrile (age 
median 2,5 ans), cette association avait, pour la prediction 
d’une infection bacterienne invasive, une sensibilite de 


Valeurs anormales proposees par le Groupe francophone de reanimation pediatrique* 



1 JOUR 

€ 1 M0IS 

=€ 2 ANS 

^ 10 ANS 

Frequence respiratoire > 90" p (/min) 

>60 

>40 

>30 

>20 

Frequence cardiaque > 90 e p (/min) 

>180 

>160 

>130 

>120 

PAS < 10 B p (mmHg) 

<50 

<65 

<70 

<80 

PAD<10'p(mmHg) 

<30 

<35 

<40 

<50 

PAM <10'p (mmHg) 

<35 

<45 

<50 

<60 

Diurese <10 e p (mL/kg/h) 

<0,5 

<0,5 

<0,5 

<0,5 

Pa0 2 <10'p(mmHg) 

<40 

<70 

<80 

<90 

PaC0 2 >90'p(mmHg) 

>50 

>45 

>45 

>45 

PH<10'p 

<7,20 

<7,30 

<7,35 

<7,35 


IRIItllll D'apres ref n° 8 ; p : percentile ; PAS, PAD, PAM : pressions arterielles systolique, diastolique et moyenne. 
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100 %, une specifidte de 60 %, une valeur predictive posi- 
tive de 20 % et une valeur predictive negative de 100 °/o. 9 

CONDUITE A TENIR 


La strategic therapeutique repose sur deux notions 
essentielles : l’urgence du diagnostic et du traitement 
initial et l’experience de l’equipe de reanimation qui doit 
intervenir tout au long de la prise en charge. 2,6 

Suspicion de septicemie a meningocoque = 
traitement antibiotique immediat 

Lorsqu’il existe un aspect a toxique », ou que le pur- 
pura est extensif ou ne comporte ne serait-ce qu’une 
seule ecchymose, il faut administrer sans retard (avant 


tout examen complementaire) un antibiotique par voie 
intraveineuse ou intramusculaire (ceftriaxone 50 a 100 
mg/kg, ou cefotaxime 50 mg/kg, ou a defaut amoxiciUine 
25 a 50 mg/kg, sans depasser 1 g pour chacun d’entre 
eux) comme recommande par la circulaire du 15 juillet 
2002, et ce quel que soit l’etat hemodynamique du 
patient, et faire transferer d’urgence l’enfant a l’hopital. 10 
L’administration precoce d’un antibiotique avant les pre- 
levements bacteriologiques, reduit la proportion d’hemo- 
cultures positives de 50 a 5 °/o. 6 Toutefois, la recherche 
d’antigenes solubles, et surtout la recherche precoce 
d’ADN meningococcique par polymerase chain reaction 
(PCR.) permettent de faire la preuve de l’infection 
meningococcique et d’en preciser le serogroupe dans 50 
a 85 % des cas. 6 


5 min 


Reconnaftre tachycardie et signes d'hypoperfusion 


Rechercher : polypnee, IRC > 3 sec (ou < l sec), 
agitation, somnolence 


15 min 


60 min 


Choc : traitement initial 


2 acces vasculaires, O 2 ± ventilation 
(SG, attention a la sedation) 


Correction des troubles metaboliques 


+ 

Remplissage : par bolus de 20 mL/kg 
jusqu'a 60 mL/kg ; mettre un KT de PVC 


Inefficace ? 


Dopamine : 10 a 20 mcg/kg/min 


Penser a Ihypoglycemie, hypocalcemie 


Evaluer : tachycardie, signes d’hypoperusion, 
PAM, signes de surcharge, ICT, PVC, lactates. 


Choc refractaire au remplissage 
et resistant a la dopamine 


Evaluer en + : PVC, echo-Doppler, Sv0 2 
(< 70 % : transfusion eventuelle) 


Choc froid : adrenaline ? ou dobutamine 
Choc chaud : noradrenaline 


Choc resistant aux catecholamines 




Penser a I'insuffisance surrenale (hypoglycemie, 
hyponatremie, hyperkaliemie 


Choc froid (Q bas), PA normale : nitres, amrinone ou milrinone 
Choc froid (Q bas), PA basse : remplissage + adrenaline 
Choc chaud (Q eleve) PA basse : remplissage + noradrenaline, AVP ? 


iiiliH Strategie therapeutique dans le choc septique ; D'apres les ref. 7, 12 et 13 

SG : sonde gastrique ; TRC : temps de recoloration cutanee ; KT : catheter ; 

PVC : pression veineuse centrale ; PAM : pression arterielle moyenne ; 

ICT : index cardiothoracique ; Sv0 2 : saturation veineuse en 0 2 ; 0 : debit cardiaque ; 
AVP : vasopressine. 
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Purpura fulminans = transfert dans de bonnes 
conditions, en reanimation 

Evaluation de la gravite 

Elle peut etre evaluee par de tres nombreux scores 
specifiques ou par le PRISM, score de gravite general lar- 
gement utilise en reanimation pediatrique. En pratique, 
sont de mauvais pronostic les elements cliniques sui- 
vants : le jeune age (inferieur a 1 an), la rapidite d’evolu- 
tion, l’absence de syndrome meninge, la severite du 
choc. 2 L’importance des lesions cutanees et des ischemies 
distales est aussi a prendre en compte ; certains enfants 
ont des lesions necrotiques etendues sans ischemie dis- 
tale, d’autres des signes d’ischemie parfois severes. 

La prise en charge d’un enfant ayant un purpura fulmi- 
nans comporte plusieurs etapes. 

Transport de I'enfant 

Le traitement impose le transfert dans une unite de 
reanimation ayant l’experience du purpura fulminans : le 
medecin regulateur du Service d’aide medicale urgente 
(SAMU) envoie sur place une equipe du Service mobile 
d’urgence et de reanimation (SMUR) [avec un pediatre 
s’il s’agit d’un jeune enfant]. Le transfert ne peut se faire 
qu’apres une mise en condition initiale, car le transport 
d’un malade dont l’etat hemodynamique n’est pas au 
moins partiellement stabilise lui fait courir un risque. 7 

Le traitement du purpura fulminans repose avant tout 
sur des moyens conventionnels. II importe de se fixer pre- 
cocement des objectifs therapeutiques, 7 tels que ceux 
proposes dans le tableau 2. 

Traitements conventionnels 

Le traitement, dont la precocite influence de fayo n 
determinante le pronostic, fait appel aux cephalosporines 
de 3 e generation (cefotaxime ou ceftriaxone), a l’hemisuc- 
cinate d’hydrocortisone, dont 1’administration a la dose 



Chez un enfant ayant un purpura febrile, I'association d'une 
irritabilite, d'une lethargie et d'un temps de recoloration 
cutane superieur a 3 secondes est tres en faveur d'une 
infection a meningocoque potentiellement grave. 

La place des therapeutiques hemostatiques (antithrombine, 
proteine C, rTPa) est encore discutee ; leur utilisation n’a pas 
ete recommandee par la derniere conference de consensus 
sur les coagulations intravasculaires disseminees. 

La detection de facteurs de predisposition genetigue a la 
survenue d'une forme grave d'infection a meningocoque 
pourrait permettre, a I'avenir, d'affiner la prise en charge 
therapeutique. 


Buts du traitement conventiormel 
du choc septique 


ELEMENTS 

A CORRIGER 

OBJECTIFS 

A : airway 

✓ Liberte des voies aeriennes 

B : breathing 

✓ Sp0 2 >92% 

C : circulation 

✓ PAM > 70-80 mmHg(adulte) 

>60mmHg (4 a 10 ans) 
>50mmHg(6moisa4ans) 
>40mmHg (0 a 6 mois) 

✓ PVC:8a12mmHg 

✓ Diurese > 1 mL/kg/h 

D : delivery 

✓ Hemoglobine >10 g/dL 

✓ Sv0 2 >70% 

E : extraction 

✓ pH >7,4 

✓ Lactatemie normale 


MIMtl PAM : pression arterielle moyenne ; Sp0 2 : saturation 
pulsee en oxygene ; 

PVC : pression veineuse centrale ; Sv0 2 : saturation en 0 2 du 
sang veineux cave superieur. 


de 100 mg/m 2 /j en 4 injections, a ete recommandee par la 
conference de consensus de la societe de reanimation de 
langue fran^aise (SRLF), 11 a des mesures generates (venti- 
lation controlee, tres largement utilisee ; correction de l’hy- 
poglycemie, en particulier chez le nourrisson, ce qui ame- 
liore parfois l’etat hemodynamique de fayon spectaculaire, 
et de rhypocalcemie presente dans 70 % des cas) 2,6,7 et au 
traitement du choc. Le but est, en effet, de restaurer la per- 
fusion et l’oxygenation tissulaire. 7 La pression arterielle 
moyenne (PAM), reflet de la pression de perfusion, est 
plus interessante a surveiller que la pression arterielle sys- 
tolique. 7 8 Enfin, l’index cardiothoracique (ICT) mesure 
sur le cliche de thorax de face, oriente de fayon simple vers 
une hypovolemie (ICT inferieur a 0,40) ou une incompe- 
tence myocardique (ICT superieur a 0,55). 12 

II faut disposer d’au moins deux voies d’abord periphe- 
riques, et tres rapidement d’une voie veineuse profonde 
pour la mesure de la pression veineuse centrale et de la 
saturation en O 2 du sang veineux cave superieur, et 1’utUi- 
sation des catecholamines vasoconstrictrices. 7 12, 13 En cas 
d’abord vasculaire difficile chez I’enfant, la voie intra- 
osseuse doit etre utilisee afin de ne pas retarder le traite- 
ment. 7 Un algorithme inspire des conferences de consen- 
sus de la SRLE 13 et de la Task Force 7 permet la conduite du 
remplissage et l’utilisation des medicaments inotropes et 
vasoactifs ( v . figure). 

Traitements non conventionnels 

Les traitements non conventionnels 1,2,4 sont represen- 
tes par les medicaments agissant sur la cascade inflam- 
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matoire, dont aucun n’est efficace, qu’il s’agisse des anti- 
corps anti-HAlA ou de la proteine recombinante aug- 
mentant la bactericidie et la permeabilite (rBPI ). 4 Quant 
aux moyens destines a corriger les anomalies de l’hemos- 
tase (exsanguinotransfusion ou plasmapherese), adminis- 
tration d’antithrombine ou de proteine C activee ou non, 
d’activateur tissulaire du plasminogene (rTPA), de tissue 
factor pathway inhibitor (TFPI), aucun n’a fait l’objet d’e- 
tudes randomisees au cours du purpura fulminans . 1 La 
proteine C activee diminue la mortalite du sepsis severe 
de l’adulte ; elle a des effets non seulement anticoagulants 
et profibrinolytiques mais aussi anti-inflammatoires tres 
interessants . 14 La recente conference de consensus de la 
SRLF n’a recommande Futilisation d’aucun de ces traite- 
ments au cours des coagulations intravasculaires dissemi- 
nees septiques en general, et du purpura fulminans en 
particulier . 15 Enfin, les moyens destines a ameliorer la per- 
fusion peripherique (vasodilatation par prostacycline ou 
bloc sympathique), fasciotomie (en cas d’oedemes com- 
pressifs) ont des effets limites . 12 ' 6 

CONCLUSION 


La mortalite et la morbidite du purpura fulminans res- 
tent elevees, et tout doit etre fait pour que les infections 
meningococciques soient reconnues precocement et trai- 


vioijy ii a iv y aw no a 

f L'incidence annuelle des infections a meningocoques est en 
augmentation depuis 1995. 

La mortalite du purpura fulminans est de 20 a 25 %, et des 
greffes de peau et (ou) des amputations des survivals sont 
necessaires chez 5 a 20 % d'entre eux. 

II faut evoquer le diagnostic defection a meningocoque en 
presence de tout purpura febrile (il faudrait apprendre aux 
parents a reconnaitre un purpura), et craindre le purpura 
fulminans des qu'il existe une ecchymose et un syndrome 
infectieux, en sachant que le choc est difficile a reconnaitre 
chez I'enfant. 

: La circulaire du 15 juillet 2002 recommande, en dehors du 
milieu hospitalier, d'injecter une cephalosporine de 3' 
generation chez tout malade ayant des signes infectieux et un 
purpura necrotique ou ecchymotique (superieur ou egal a 
3 mm), et de transferer d'urgence le malade a I’hopital. 

Le traitement du purpura fulminans impose le transfert, dans 
de bonnes conditions, en reanimation ; il repose avant tout sur 
I'antibiotherapie, la corticotherapie, le remplissage et les 
catecholamines (attention a I'hypoglycemie, particulierement 
chez le nourrisson). 

■) Le traitement des necroses cutanees et des ischemies distales 
est difficile et encore discute. 


tees par antibiotique avant l’apparition du choc. Cela 
necessite une bonne formation des medecins et une 
meilleure information du public. Il faudrait, comme au 
Royaume-Uni et en Norvege, apprendre aux parents a 
faire le test de la vitropression. ■ 


SUMMARY Meningococcal purpura fulminans in 
children 

In France, the incidence of meningococcal infections is increasing 
and the most severe presentation, called purpura fulminans, has 
still a death rate of 20-25%. Diagnosis of invasive meningococcal 
infection must be evoked in any child presenting with febrile 
purpura (vasculitic rash not disappearing with "tumbler test") ; a 
fulminating form must be suspected in the presence of only one 
ecchymosis and signs of infection, remembering that recognition of 
shock is difficult in children. The Health Authority recommend to 
administer a third generation cephalosporin promptly for any child 
with signs of infection and an ecchymotic purpura (>3 mm of 
diameter), and then to refer the patient to the hospital. Children 
with purpura fulminans should be referred to a paediatric intensive 
care unit. Management includes antibiotics, steroids, fluid 
resuscitation and catecholamines (be aware of hypoglycaemia, 
particularly in infants, and hypocalcaemia). Treatment of cutaneous 
necrosis and distal ischemia is difficult and still controversial: 
antithrombin, protein C, tissue plasminogen activator and 
vasodilator infusion have no proved efficacy. Cases must be rapidly 
notified to the Public Health Service who will institute 
chemoprophylaxis for close contacts. Given the predominance of 
serogroup B in France, we hope that an efficient vaccine will soon 
become available. 

Rev Prat 2004 ; 54 : 957-62 

RESUME Purpura fulminans meningococcique de 
I'enfant 

En France, l'incidence des infections a meningocoque est en 
augmentation, et la forme la plus severe, appelee purpura 
fulminans, a encore un taux de mortalite de 20 a 25 %. Le 
diagnostic d'infection invasive a meningocoque doit etre evoque 
chez tout enfant ayant un purpura (eruption ne s'effagant pas a la 
vitropression) febrile. II faut craindre le purpura fulminans des qu'il 
existe une ecchymose et un syndrome infectieux, en sachant que le 
choc est difficile a reconnaitre chez I'enfant. Les autorites sanitaires 
recommandent d'administrer une cephalosporine de 3 e generation 
a tout enfant ayant des signes d'infection et un purpura 
ecchymotique (superieur ou egal a 3 mm de diametre), et de 
I'adresser, ensuite, a I'hopital. Le traitement du purpura fulminans 
impose le transfert en reanimation ; il repose avant tout sur 
I'antibiotherapie, la corticotherapie, le remplissage et les 
catecholamines (attention a I'hypoglycemie, particulierement chez 
le nourrisson, et a I'hypocalcemie). Le traitement des necroses 
cutanees et des ischemies distales est difficile et encore discute ; 
I'administration d'antithrombine, de proteine C, d'activateur 
tissulaire de plasminogene et de vasodilatateurs n'a pas fait la 
preuve de son efficacite. La declaration doit etre la plus rapide 
possible afin d'organiser la chimioprophylaxie chez les sujets 
contacts. Le meningocoque du groupe B etant en France le plus 
frequent, il faut esperer qu'un vaccin efficace sera prochainement 
disponible. 
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Meningites 

www.sante.gouv.fr 

Sur le site du ministere de 
la Sante se trouvent actuel- 
lement : 

■ une liste de diffusion « DGS 
Urgent » qui propose d'in- 
former les medecins, inscrits 
sur cette liste en cas de 
meningite. Pour vous inscrire : 
http://dgs-urgent.sante. 
gouv.fr/ 

■ la circulaire DGS du 15 juillet 
2002 qui modifie la circulaire 
DGS/SDJC/2001/542 du 
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